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Objectif.– Déterminer les modifications de l’oxygénation musculaire à l’effort
chez les patients atteints de myopathie fascio-scapulo-humérale (FSH).
Méthodes.– Huit patients atteints de myopathie FSH et 15 sujets contrôles ont
réalisé un effort isocinétique de genou de 4 minutes en mode concentrique
(extension)/passif (flexion) à charge constante (20 % du pic de couple mesuré
préalablement, vitesse : 90◦/s). L’évaluation non invasive de l’oxygénation
musculaire se faisait sur le vaste externe par spectrométrie du proche infrarouge.
Résultats.– La valeur moyenne du pic de couple des patients FSH était inférieure
de 41 % (p < 0,05). À tous les niveaux d’exercice, la désoxygénation musculaire
(HHb) et le volume sanguin étaient significativement plus élevés pour les sujets
contrôles. Le délai de temps avant l’élévation de HHb et le périmètre de marche
sont significativement corrélés aux valeurs de pic de couple.
Discussion.– Les valeurs moins élevées d’oxygénation musculaire des patients
FSH s’expliqueraient par un défaut d’apport en oxygène et/ou d’extraction et
seraient les conséquences de la désadaptation à l’effort [1].
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Objectif.– Proposer une mesure valide afin de prouver les effets des traitements
chez les patients souffrant de troubles congénitaux de muscle.
Méthodes.– Deux cent quatre-vingt-neuf patients provenant de 19 services en
France, Belgique et États-Unis, âgés de 5 à 77 ans ont été inclus. Une analyse
Rasch dans chacun des trois domaines (D1 : position debout et transferts, D2 :
motricité axiale et proximale et D3 : motricité distale) a été réalisée en utilisant
le logiciel RUMM 2030.
Résultats.– Initialement, l’ajustement au modèle Rasch des données n’était pas
satisfaisant. Pour 18 items, le passage d’une échelle à quatre (0, 1, 2, 3) à une
échelle à trois catégories de réponses (0, 1, 2) a été nécessaire. Sept items ont
été identifiés comme participant au défaut d’ajustement et donc supprimes. Au
final, l’échelle Rasch MFM-25 a démontré un ajustement satisfaisant au modèle
Rasch. Pour D1, les résultats suggèrent une concordance entre la difficulté des
items et le niveau d’activité des patients. Pour D2 et D3, l’échelle Rasch est plus
adaptée aux patients les plus déficients. Les coefficients de fiabilité suggèrent
une capacité suffisante de l’outil pour distinguer entre des groupes (0,9, 0,8, et
0,7 pour D1, D2 et D3 respectivement).
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